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   A 56-year-old woman in chronic hemodialysis had been suffering from uncontrollable fever for 
the past 7 months. Her original disease was diagnosed as familial polycystic kidney and three 
of her five brothers were found to have the same disease. Her chromosome was 46, XX,21P+ 
and laboratory examination revealed severe anemia, hyponutrition, liver dysfunction, pyuria 
and candidiasis of urine. Abdominal echogram and CT scan revealed polycystic kidneys and 
multiple liver cysts. She was admitted to our hospital and was diagnosed as having pyelonephritis 
of the right kidney. 
   As her condition was not improved by conservative therapy right nephrectomy was performed. 
One month later, spiking fever and left tenderness reappeared. Those symptoms could not be 
controlled by conservative therapy and left nephrectomy was performed again. Pathological 
examination on nephrectomized kidneys showed interstitial nephritis, hyaline degeneration and 
proliferative change of glomeruli, microabscess, colloid of tubules and calcification of parts of 
Henle's loops. 
   Nephrectomy has been performed in 1.6 to 10.0% of polycystic kidneys due to references 
since 1952.Eight of the 22 polycystic kidneys (36.3%) seen at our hospital during the past 10 
years have been removed.
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Fig.L本 症 例 の 家 系 図 黒 塗 は 嚢 胞 腎 発 症 例 を
示 す.
不良,黒 緑 色軟 便.皮 膚 は乾 燥 して お り,眼 瞼結 膜 は
貧血状 で胸 部の聴 診 で右下 肺野 に 湿性 ラ音 を認 め た.
腹部所 見は右 腎 部 に相 当 して 自発痛 があ り,回 盲 部 に
右腎下極 を触 知 し,双 手診 に よ り圧 痛 が み られ た.左
腎は左季 肋 部に 第5横 指触 知 し圧 痛 はな か った.な お
両下肢 に軽 度の知 覚低 下 が見 られ た.
入院時 一般 検 査 成績:血 液 検査 はWBC7,800/mm3,
RBc214×104/mm3,Hb19.6%と著 明 な貧 血 を 示 し
た.血 沈 値 は145/160mm(lhr/2hr)と充進.血 液
凝固能検 査 では フ ィブ リノー ゲ ン470mg/dlと高値 、
PT159(10.4秒),PTT35.7(31.0秒)と軽 度 の遅
延 がみ られ た.血 液 生 化学 ではBUN68mg!dl,Cr
7.7mg/dlと高値,Caは4.1rnEq/1と低 値 で あ った.
アル ブ ミン は2.69/d1で低 アル ブ ミン血 症,GOT
88u/l,GPT63u/l,AIP377u!1,γ一GTP67u!1
と肝 機能 障害 を認 め た.血 清 学 的検 査 で γ一gl31.7%。
CRP(5+).1日 尿量 は 平 均300rn1,検尿 は 蛋 白
(十),糖(一),潜 血(十),pH6,RBCl～4/hpf,
wBc30/hpf,上皮1～2/hpf,細菌(+),尿 中細 菌
定量 ・培 養 でCandidaalbicans105/mlを検 出 した.
便潜血 反応(3+).ま た 染 色体 検 査 は46,XX,21P+
であ った.
超音波 検 査所 見 ・両側 嚢 胞 腎お よび 多発 性 肝嚢 胞 を
認 め られ た が,腎 周囲 の血 腫 お よび 膿瘍 は 明 らか では
なか った.
X線 学 的検 査 所見:KUBに て 両側 腎 陰 影 の拡 大 を
認め た,CTス キ ャ ンで両 側 腎 お よび肝 に 多 発性 の 嚢
胞を認 めた が,脳 ・膵 ・脾 に 嚢胞 は 存 在 しなか った
(Fig.2).
画像 診断 に て 明 らか な膿 瘍 の存 在 は認 め られ なか っ
たが,ヵ ル ペ ニ シ リン29/day5日 間,セ フ ォテ タ
ンIg/day5日間,ラ タモ キ セ フ ナ トリウ ム19/day





















Fig・2・腹 部CTス キ ャ ン 肝 の 多発 性嚢 胞 と


























































































































Fig.4.病理 組 織 所 見:嚢 胞壁 は立 方上 皮 に覆 わ








り腎 機 能 の温 存 を 図 る こ とが重 要 で あ る.し か しなが
ら,本 疾 患 の 病状 に よ って は外 科 的 治療 も適 応 とな り
腎 摘 除 が行 わ れ る.そ の 適 応 と してWatersら1)は,
(1)コン トロール 不能 の 感 染症,(2)持 続 性 出血
(3)閉塞,(4)腎 結 石 症,(5)難 治性 疹 痛,(6)続 発
性 新 生物,(7)結 核,(8)高 血 圧 と してい る.こ の 適
応基 準 を 参 考 にす る と自験 例 は(Dの コ ン トロー ル不
能 な感 染 症 に相 当 し,両 側 腎 摘 除術 を行 った こ と よ り
敗血 症 に至 る危 険 性 を 回避 で きた も の と考 え られ る.
われ わ れ の検 索 した 限 りで は 嚢 胞 腎 に対 し外 科 的 治療
を施 行 した諸 家 の 報 告例2-9)はTable1に示 す とお り
で あ り,こ の うち症 例数30以上 に おけ る腎摘 除 症 例計
42例の うち両 側 腎摘 除 が 行 わ れ た例 はWallackら7)
(1974)の3例,Lucら5)(1966),WatersらD(1974),
Kawamuraら9)(1982)および 自験 例 の 各1例 で 計7
症 例 の み で あ る.両 側 腎摘 除 の理 由 と して は コ ン トロ
ー ル 不 能 の 感 染症5例4・5).消 化 管 の 圧迫 症 状 に よる
経 口摂 取不 能1例6),理 由 は 明記 され て い な いが 腎移
植 後の 両側 腎摘 除1例3)であ っ た.
当施 設 で は過 去10年間 に 経 験 した 血 液 透 析 中 の嚢 胞
腎患 者22名 に 対 し,片 側 腎摘 除7例,両 側 腎摘 除1
例,嚢 胞縫 縮 術1例,嚢 胞 穿 刺術1例 の 計10例の外科
的 治 療 を施 行 した.透 析 療 法 がか な り進 歩 してい る現
状 か らい って,患 者 の 苦痛 を 軽減 し,合 併 症 を予 防す
るた め に,適 応 に よ っては 手 術療 法 を考 慮 す べ きで あ
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